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CASO

Nina de 2 anos de edad en seguimiento por retraso madurativo. Se realiza ecografia

abdominal de control la cual reporta ausencia de vesicula biliar (VB). Consulta al Servicio

de Gastroenterologia quien solicita colangiopancreatografia por resonancia magnética
(CPRM).




CPRM 1036

Quistes renales
bilaterales de
distribucion difusa
corticomedular, a
predominio cortical, de
diferentes tamanos, con
adecuada intensidad de
senal y diferenciacion de
parénquima renal.

Ausencia de 1aVB y conducto cistico, via
biliar intrahepatica conservada.




DISCUSION 1036

* La agenesia de laVB, es una condicion congénita infrecuente con una incidencia de 0,01 — 0,09% en
series de autopsia. Se origina en una falla en el desarrollo o canalizacion del brote que emerge
desde el conducto biliar comun en la 4-5 semana de gestacion.

La presentacion clinica se describe en tres grupos, |) sintomas sugestivos de coledocolitiasis (20-

50%), 2) asintomaticos y 3) en pediatria asociado a otras anomalias congénitas.

* En la poblacion pediatrica se presenta asociada a malformaciones mayores, gastrointestinales,
genitourinarias, cardiovasculares y musculoesqueléticas. Entre las anomalias urinarias se describen la

agenesia, disgenesia e hipoplasia renal; hidronefrosis y rinon en herradura. La presencia de quistes

renales no se menciona como una asociacion frecuente.
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CONCLUSION

* La agenesia de VB es una rara entidad que se presenta aislada o asociada a otras
malformaciones (40-65%). En la literatura se sugiere evaluar a familiares asintomaticos

debido a la fuerte asociacion familiar de esta condicion .

* La ecografia es el método inicial para su diagnostico aunque la CPRM es de eleccion para

descartar localizaciones ectopicas, confirmar el diagnostico y avaluar el parénquima renal,

siendo este uno de los mas frecuentemente afectados.
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